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はじめに
　脊髄小脳変性症の分類及び名称の歴史的な変遷の
中で，動作時ミオクローヌス及び小脳症状を主徴と
する一群については，Ramsay　Hunt症候群，
dyssynergia　cerebellaris　myoclonica　（progres－
siva）（以下DCM），などの名称が与えられている
が，議論も多い1）2）．一方でミオクローヌスてんかん
の一病型としての変性型ミオクローヌスてんかんと
の異同が問題となる．最近はDCMと診断された症
例の中に，剖検や特殊検査にて，Dentate－rubro－
pallido－luysian　atrophyやミトコンドリア脳筋症と
訂正診断された例の報告3）もあり，DCMの疾患独
立性そのものが疑問視されている4）．しかしRam－
say　Hunt症候群またはDCMという臨床診断が，
現時点では最も妥当と思われる症例も確かに存在す
る．
　これまでのDCMの報告例では，深部知覚障害を
伴った例の報告はあるが，表在知覚障害を伴うこと
は希のようである．動作時ミオクローヌス・小脳症
状・表在知覚の低下を主徴とし，知覚障害を伴った
Ramsay　Hunt症候群（DCM）と臨床診断した1例
を経験したので報告する．
症　例　55歳　女性
　既往歴：特記すべきことなし．
　家族歴：同胞に糖尿病が一人いるが，検索出来た
範囲内では神経変性疾患患者は認めない．
　現病歴：昭和56年外出中気分不快となり近医受
診し神経内科での精査を勧められ，某院神経内科受
診しミオクローヌスと小脳性失調を指摘され，通院
にての加療（バルプロ酸ナトリウム，クロナゼパム
投与）を受けていた．リハビリテーション及び精査
目的にて昭和63年10月：」■入院となる．これまで
にてんかん発作の既往はない．上記薬剤内服以前よ
り温痛覚障害を示唆する所見（たとえば他の家人に
は入れないような熱い風呂に好んで入浴していた）
を認めている．
　入院時余症：血圧118／70mmHg，脈拍78／分・
整，胸腹部異常無し．神経学的所見としては，意識
清明，知能ほぼ正常（長谷川式簡易痴呆スケール：
29，5点，WAIS・言語性IQ＝78）．粗大筋力は保た
れている．動作時及び企図時に激しいミオクローヌ
スが認められる．また指鼻試験・前前試験・膝踵試
験では，ミオクローヌスの他にdysmetria・inten－
tion　tremorなどの小脳性運動失調を同時に認める．
（1990年7月2日受付，1990年7月25日受理）
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失調性構語障害（爆発性・不明瞭・二君性）あり．失
調性歩行障害あり，Romberg’s　sign（一）．筋トーヌ
スはほぼ正常．感覚系では，図1で示すように，顔
面の三叉神経領域を除く殆どの部位で，表在性知覚
である温・痛・触覚が障害され，それは左右対称性
で触痛覚障害はやや末梢側優位であった．深部知覚
である位置覚・振動覚は正常に保たれていた．眼球
運動はsaccadicだが，注視制限はなく，眼振なし．
眼底は正常．他の脳神経系に異常を認めたかった．深
部腱反射は両国やや充進しているが，病的反射は認
めなかった．
　検査所見：末梢血液・生化学・尿・髄液一般検査
は正常．胸腹部・頚椎・腰椎単純X－Pにて異常を認
めず．心電図・血液ガス・血中アンモニア正常．
ACTH・TSH・T3・T4は正常範囲内．腫瘍マーカ
ーは正常．血中乳酸10mg／d1（9．0～160），ピルビ
ン酸0．3mg／d1（0．3～0．6）と正常範囲内．脳波はθ
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図1　感覚障害分布図
　　a：触覚障害部位
　　b：痛覚障害部位
　　c：温度覚障害部位
了
波の混入とsharpy　waveの出現を認めるも，明ら
かな二二は認めず．頭部CT・MRIにて異常所見を
認めず（小脳・脳幹の萎縮なく，実質病変なし）（図
2）．1231－IMP　SPECT所見正常，頚・胸・腰椎MRI
では腰椎部で軽度の椎間板ヘルニアを認めるのみ
（図3）．
　入院後経過（電気生理学的検査を含む）：入院後も
入院前より投薬されていたバルプロ酸ナトリウム
（以下VPA）400　mg／day，クロナゼパム（CZP）
1．5mg／day投与をしばらく継続した後に，診断確
定のためCZP　1．Omg／dayに減量したところ，ミオ
クローヌスおよび小脳性運動失調の明らかな増悪を
認めた．その時点での電気生理学的検査では，表面
筋電図にてミオクローヌスと対応する周期「生同期性
筋放電を認めるが（図4），同時記録の脳波上では同
期性のスパイクは認めなかった．末梢（運動及び感
覚）神経伝導速度は上下肢とも正常範囲内．野性脳
幹反応・Brink　Reflexにて異常を認めなかった．
　CZP　1．5　mg／dayに戻すと，ミオクローヌスおよ
び小脳性運動失調は改善傾向が認められた．しかし
十分半はないのでCZP　2．Omg／dayまで増量し，ミ
オクローヌスを中心とした不随意運動は日常生活動
作は十分行える程度まで改善した．
考 察
①本例の臨床診断名について
　主徴であるミオクローヌスおよび小脳性運動失調
の進行が緩徐であり，痙攣発作及びてんかん発作を
認めず，知能障害も認めず，ミオクローヌスが動作・
企図性である事よりは，Ramsay　Hunt症候群
。
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図2頭部MRI（0．22テスラ）
　　a：IR法（2000／500／30）矢状断正中像
　　b，c：プロトン密度強調画像（2000／40）三軸断像
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図3脊髄MRI：プロトン密度強調画像（2000／40）
　　a：i頚椎矢状断正中像
　　b：腰椎矢状断正中像
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図4　脳波（上2列）と表面筋電図（下2列：左前工部屈筋群および伸筋群より記録）の同時記録
（DCM）が最も妥当な診断名と思われる．頭部MRI
や甲状腺機能や血中ピルビン酸・乳酸値などには異
常を認めておらず，よって鑑別を要す他疾暦）～7）を
積極的に支持するような特異所見は得られていな
い．
②本例の表在知覚障害について
　その原因としては，DCMに伴う変性が表在知覚
系のいずれかの部位に及んだと考えたいが，長期間
服用しているVPA・CZPの副作用（とくにVPA）
が増悪因子として修飾している可能性を完全には否
定出来ない．ただし上記薬剤内服以前より表在知覚
障害を示唆する所見があるので，薬剤の副作用のみ
の障害とは考えにくい．
　また，頚部MRIの所見よりは，頚椎症や脊髄空
洞症などの合併は否定的である．
　本例における知覚系の障害部位としては，臨床所
見及び検査所見より両側脊髄視床路が推測される．
特にその変性部位の局在としては，その特異な表在
知覚障害の分布と，末梢神経伝導速度が正常である
こと，および脊髄MRIが正常である事よりは，上
部頚髄部より上方の障害が示唆される．一方で顔面
の三叉神経領域は正常であり，これはその障害部位
が三叉神経よりの線維が脊髄視床路に合流する部位
より下方であることを示唆している．
　よって両側脊髄視床路の限局した障害，特に上部
頚髄部より上方で，三叉よりの線維が脊髄視床路に
合流するまでの間（下部延髄～橋）の限局した変性
である可能性が推測できる．ただし末梢神経生検が
未施行なので，通常の末梢神経伝導速度検査では異
常を捕えられないような多発ニューロパチーの可能
性も完全には否定できない．
　これまでにDCMに伴う表在知覚の報告はほと
んどなく，本例の知覚障害の直接の成因については，
今後の症例の蓄積に期待したい．
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